REPORTE DE CASO CLINICO

Sindrome de Tolosa-Hunt con compromiso de tres ramas del nervio
trigémino y nervio facial

Tolosa-Hunt Syndrome with involvement of three branches of the trigeminal
nerve and_facial nerve

Alvaro José Hernandez-Dinas,' Diego Andrés Hernandez-Dinas?

Resumen

Introduccion: El Sindrome de Tolosa-Hunt consiste en una neuropatia sensitiva del nervio trigémino asociada a la para-
lisis de uno o mas nervios motores oculares, secundaria a una inflamacién granulomatosa idiopatica del seno cavernoso, de la

fisura orbital superior o de la érbita.

Caso clinico: Paciente de 19 afios con Sindrome de Tolosa-Hunt acompanado de paralisis facial periférica, con realce del

nervio facial.

Conclusiones: El compromiso de las ramas del nervio trigémino y del nervio facial es un hallazgo poco frecuente. Los
estudios imagenologicos aportan a la caracterizacion de la etiologia. El tratamiento con esteroides contintia siendo efectivo.
Palabras clave: Sindrome de Tolosa-Hunt, Paralisis facial, Tejido de granulacion, Desordenes motores oculares, Oftalmoplejia

(Descriptores DeSC/MeSH)

Abstract

Introduction: Tolosa-Hunt Syndrome consists of a sensory neuropathy of the trigeminal nerve associated with the paralysis
of one or more ocular motor nerves, secondary to an idiopathic granulomatous inflammation of the cavernous sinus, the superior

orbital fissure or the orbit.

Clinical case: 19-year-old patient with Tolosa-Hunt Syndrome accompanied by peripheral facial paralysis, with enhancement

of the facial nerve.

Conclusions: Compromise of trigeminal nerve branches and facial nerve is a rare finding. Imaging studies contribute to the
characterization of the etiology. Steroid treatment continues to be effective.
Keywords: Tolosa-Hunt Syndrome, Facial Paralysis, Granulation Tissue, Ocular Motility Disorders, Ophthalmoplegia (Me-

dical Subject Headings DeSC/MeSH)
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Introduccion

El Sindrome de Tolosa-Hunt (STH) es una entidad
idiopatica consistente en una oftalmoplejia dolorosa
caracterizada por dolor ocular y por afectacion clasica
de la primera y segunda rama del trigémino y de uno
0 mas nervios oculomotores (III, IV y VI), causada por
una inflamacion granulomatosa inespecifica del seno
cavernoso, de la fisura orbital superior o de la 6rbita.?
Se caracteriza por ser una condicion poco frecuente
(entre 1 y 2 casos por cada millon de personas), con
reportes aislados a nivel mundial y con una incidencia

no establecida?? En términos de nervios craneales, 70%
de los casos presenta compromiso multiple, principal-
mente del tercero (79%), sexto (45%), cuarto (32%) y
quinto (25%) nervio3*

Si bien, dicha condicidn cuenta con una definicion
y criterios establecidos, actualmente no existe informa-
cion clara en términos de etiologia, asociacion con otras
patologias, tratamiento, seguimiento a mediano y largo
plazo y reincidencia o recaidas’ Considerando lo ante-
rior, se reporta el caso de una paciente con diagndstico
de Sindrome de Tolosa-Hunt asociado a paralisis facial
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ipsilateral durante el desarrollo subagudo del cuadro,
que contribuye a la comprension y actualizacion de la
informacion hasta ahora descrita.

Presentacion del caso clinico

Mujer de 19 afios de edad, quien ingres6 a una ins-
titucion de salud de cuarto nivel de complejidad en San-
tiago de Cali, Colombia, por cuadro de cinco semanas
de evolucion. Inici6 con dolor intenso tipo punzada en
globo ocular y hemicara derecha, con posterior estra-
bismo concéntrico derecho y diplopia durante 15 dias,
seguida de ptosis palpebral derecha. Previo al ingreso,
desarrollo paralisis facial periférica derecha y dificultad
ipsilateral para masticar, con intensificacion del dolor.
La paciente negd asociacion con disfagia, cambios del
tono de voz, tos, vomito o alteraciones de la marcha, sin
sintomas en torso o extremidades, ni compromiso de
esfinteres; manifestd como Unico antecedente consumo
frecuente de cannabis y derivados de la cocaina.

Al ingreso presenté midriasis derecha y compro-
miso de nervios craneales derechos por plejia del III y
IV nervio, paresia del VI nervio, hipoestesia-alodinia de
las tres ramas sensitivas del V nervio y plejia del mus-
culo masetero derecho, ademas de paralisis facial peri-
férica derecha (Fotografia 1). En campimetria y agudeza
visual por confrontacion no se observaron alteraciones.

Tras valoracion médica inicial se realizo resonancia
magnética nuclear (RMN) de cerebro con hallazgo de
“lesion de apariencia infiltrativa de 2,5 cm x 1,2 cm,
hipointensa en T2, con realce homogéneo tras el con-
traste, que compromete el seno cavernoso derecho y
apex orbitario; la alteracion se extiende por el foramen
oval a la tercera division del nervio trigémino y afecta
posteriormente el borde libre del tentorio y las paquime-
ninges de la fosa craneal media” (Fotografia 2). Como
parte de las pruebas diagnosticas, a la paciente se le rea-
liz6 un perfil reumatologico que dio como resultado
anticuerpos antinucleares 1/320 diluciones, con patron
nuclear granular fino; el resto del perfil reumatoldgico
fue negativo. El valor de hemoglobina glicosilada fue
normal. Se le practicd puncion lumbar con presion de
apertura de 16 cm H2O; el examen citoquimico mostrd
una concentracion de proteinas de 40 mg/dl, de lactato
deshidrogenasa (LDH) menor a 10 unidades/l, de glu-
cosa de 55 mg/dl y un conteo de hematies de 3/mm3, leu-
cocitos polimorfonucleares de 0/mm3 y linfocitos de 9/
mm3. El anélisis de liquido cefalorraquideo no demostrd
linfocitos atipicos. No se realizé estudio de citometria
de flujo (cytospin) para descartar linfoma. Las pruebas
ELISA de 4* generacion para VIH y prueba treponémica
en sangre fueron negativas, asi como la tinta china y el
cultivo para bacterias, hongos y tuberculosis. No hubo
hallazgos sugestivos de un proceso infeccioso y la linfo-
citosis se reportd como unico hallazgo relevante.
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Fotografia 1. Nueve posiciones diagndsticas de la mirada de la
paciente al ingreso. Se observa limitacién para aduccién, abduccién,
elevacion y depresion del ojo derecho, acompanada de parélisis facial
ipsilateral.

Fotografia 2. (A) Corte axial a nivel del seno cavernoso de RMN en
secuencia T1 simple. (B) Corte axial de RMN en secuencia T1 con Ga-
dolinio, donde se aprecia lesidn isointensa en seno cavernoso dere-
cho con realce homogéneo al contraste y compresién del lumen de la
arteria carétida. (C) RMN comparativa en secuencia T1 con Gadolinio
alingreso. (D) RMN comparativa en secuencia T1 con Gadolinio a los
8 dias de iniciar terapia farmacoldgica.



Tras haber descartado compromiso sistémico de
enfermedad granulomatosa con calcio sérico, tomografia
axial computarizada de torax y biopsia de conjuntiva, se
inicié6 manejo con metilprednisolona (1 gr/dia por 7 dias)
y prednisolona (1mg/kg/dia) de mantenimiento.

La paciente presentd disminucion progresiva del
dolor en las primeras 24 horas, con reduccién de la
lesion del seno cavernoso observada en resonancia
nuclear magnética de control a los 8 dias de haber ini-
ciado terapia (Fotografia 2). Se reportd, ademas, realce
del nervio facial ipsilateral en su porcion canalicular a
nivel de la primera rodilla y del nervio petroso superfi-
cial mayor. La paciente mostré mejoria progresiva de
los movimientos extraoculares, constriccion pupilar y
apertura ocular desde la primera semana hasta su egreso,
manteniéndose la paresia del musculo recto medial
derecho y la paralisis facial ipsilateral (Fotografia 3).

Comentarios finales sobre los aspectos relevantes

del caso

Al considerar la evidencia y la literatura actual
en torno al tema, se presenta el reporte de un caso que
cumple con los criterios clinicos y radiologicos del
STH, con paralisis facial ipsilateral; esta Gltima atri-
buida probablemente a la extension del proceso inflama-
torio a nivel del segmento distal canalicular y laberintico
del VII par craneal? En la mayoria de los estudios no
se reporta un compromiso de nervios extracavernosos
y compromiso simpatico’® El caso descrito presenta
dicha afectacion, ademas del compromiso de las ramas
maxilar y mandibular del nervio trigémino, considerado
también como una manifestacion poco frecuente.

A pesar de contar con mas de 60 afios de conoci-
miento, el STH continua siendo una entidad de etiologia
desconocida que requiere ser diferenciada de enferme-

dades de caracter infeccioso, inmuno-reumatologico,
neoplésico, traumatico, endocrino, iatrogénico, congé-
nito e idiopatico, entre las que se destacan los menin-
giomas, los linfomas, la sarcoidosis y las enfermedades
granulomatosas, entre otras."? El caso resulta ser un reto
al considerar diagnoésticos diferenciales de oftalmoplejia
dolorosa ademdas de condiciones como la paralisis de
Bell” La paciente present6 dolor orbitario unilateral per-
sistente durante semanas previas al tratamiento, paralisis
de los pares craneales descritos, granulomas, oftalmopa-
resia, dolor y paralisis resuelta en 72 horas posteriores
al tratamiento corticoideo; dichos sintomas, descartando
otras causas a través de pruebas diagnosticas, son sufi-
cientes para la sospecha del STH de acuerdo a los crite-
rios ICHD-II de 1998, revisados en 2004 >¢ Sumado a lo
anterior, esta el consumo previo de sustancias psicoac-
tivas de la paciente, considerado como un antecedente
que predispone a la ocurrencia del evento.'

En términos de ayudas diagndsticas, la RNM resultd
ser el examen de eleccion con una sensibilidad de 92%
frente al diagnodstico descrito? A través de ésta se busca
observar un engrosamiento convexo del seno cavernoso
sintomatico, isointenso en comparacion con la sustancia
gris en imagenes TR/TE cortas e hipo-isointenso en ima-
genes TR/TE largas?? Es asi como, la RMN permiti6 el
diagnéstico y seguimiento de la paciente, lo que apoya
la sugerencia de su inclusion como elemento indispen-
sable para un adecuado diagndstico diferencial respecto
a otras patologias como el pseudotumor orbitario carac-
terizado por engrosamiento de los tendones y musculos
oculares, a diferencia del STH3!%12 Asimismo, junto al
descrito por Kang, este caso logra demostrar cambios en
la intensidad por resonancia magnética del nervio facial
afectado, apoyando la hipotesis propuesta de un meca-
nismo de inflamacion focal y distante$

Fotografia 3. A) Nueve posiciones diagndsticas de la mirada a las 3 semanas de iniciar terapia esteroidea. (B) Evaluacion monocular
del ojo derecho; se observa la recuperacién completa de la abduccién, con mejoria en movimientos del IV y lll nervio craneal.
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En cuanto al tratamiento médico, en 1966 Smith y
Taxdall demostraron la dramatica respuesta del paciente
con STH al manejo con esteroides dentro de las primeras
24 horas.”® Si bien el sintoma dura en promedio 8 semanas,
el tiempo se reduce a menos de 72 horas con el uso de
esteroides?* A pesar de no existir consenso en la dosis
y via de administracion, la literatura recomienda 1 mg/
kg dia de prednisona oral y 500-1000 mg/dia de metil-
prednisolona endovenosa. Respecto a la paresia del mus-
culo recto medial derecho y a la paralisis facial ipsilateral
de la paciente, éstas puede tardar en desaparecer semanas
o meses a pesar del inicio temprano de la terapia corti-
coide, de acuerdo a la literatura? Se recomienda explorar
la duracion del tratamiento en futuros estudios, al encon-
trar en la practica diferentes tiempos de administracion.
La mejoria clinica es relativamente rapida al iniciar el tra-
tamiento, sin embargo, se sugiere monitorear periddica-
mente para evaluar la desaparicion del tejido en la RNM,
puesto que las recurrencias a largo plazo se presentan en
aproximadamente la mitad de los pacientes>®

A manera de conclusion, el Sindrome de Tolosa
Hunt es una enfermedad inflamatoria idiopatica rara que
exige un abordaje diagnostico complejo, con un amplio
espectro de manifestaciones clinicas y paraclinicas com-
partidas con enfermedades de mayor prevalencia, siendo
la paralisis facial un hallazgo poco frecuente. El avance
en estudios imagenoldgicos aporta nuevos hallazgos
que pueden contribuir a la caracterizacion de la etio-
logia, al no contar con prueba diagnoéstica definitiva. El
tratamiento con esteroides contintia siendo efectivo, con
mejora del seno cavernoso y del nervio facial en RNM.
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